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  (ع)ﺮت ﻋﻠﻲ اﺻﻐﺮﻀﺑﻴﻤﺎرﺳﺘﺎن ﺣ
    
 
 
  I ﺷﻬﻼ اﻧﺼﺎريدﻛﺘﺮ *
   II ﭘﺮواﻧﻪ وﺛﻮق  دﻛﺘﺮ 
    
  
  
   











( ﺗﺮوﻣﺒﻮﺳﻴﺘﻮﭘﻨﻲ ﻫﻤﺮاه ﺑﺎ ﻧﺒـﻮدن رادﻳـﻮس  )RATﺳﻨﺪرم     
ﺖ ﻛﻪ ﺑﺎ ﻛـﺎﻫﺶ ﭘﻼﻛـﺖ و ﻧﺒـﻮدن ﺑﻴﻤﺎري اﺗﻮزوﻣﺎل ﻣﻐﻠﻮب اﺳ 
دو ﻃﺮﻓــﻪ ﻳــﺎ ﻫﻴﭙــﻮﭘﻼزي رادﻳــﻮس و اﻧﮕــﺸﺘﺎن ﻃﺒﻴﻌــﻲ و 
ﻣﺨﺘـﺼﺮي ﺗﻐﻴﻴـﺮ ﺷـﻜﻞ ﻳﺎﻓﺘـﻪ در زﻣـﺎن ﻧـﻮزادي ﻣـﺸﺨﺺ 
اﻃﻼﻋﺎت زﻳﺎدي درﺑﺎره اﻧﺴﻴﺪاﻧﺲ اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎري وﺟﻮد . ﺷﻮد ﻣﻲ
ه ﺗﺎﻛﻨﻮن، ﺗﻨﻬﺎ ﻣﻮارد ﻧﺎدري از اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎري ﮔﺰارش ﺷـﺪ . ﻧﺪارد
ﻦ ﺑـﺎر ـــﺪرم اوﻟﻴـــ ﺳﻨاﻳـﻦ(. 001/000 در 1ﺘـﺮ از ﻛﻤ)اﺳـﺖ








 و llaHﮔـﺬاري آن ﺑـﻪ وﺳـﻴﻠﻪ  ﺗﻌﺮﻳـﻒ اﻳـﻦ ﺳـﻨﺪرم و ﻧـﺎم    
 اﮔﺮ ﭼﻪ ﭘﺎﺗﻮژﻧﺰ اﻳـﻦ ﺳـﻨﺪرم (2).ﻫﻤﻜﺎراﻧﺶ ﭘﻴﺸﻨﻬﺎد ﺷﺪه اﺳﺖ 
ﺎﻣﻴـﻞ ﻣـﺸﺎﻫﺪه ﺷـﺪه ﻲ در ﻳـﻚ ﻓ ــ ـﺖ؛ وﻟ ــﻫﻨﻮز ﻣﺸﺨﺺ ﻧﻴﺴ 
 ﻧﻘـﺺ ﻳـﻚ ﺑﻴﻤـﺎران در ﻧﺘﻴﺠـﻪ ﻢ در اﻳـﻦ ﻣﺠﻤﻮﻋـﻪ ﻋﻼﻳ ـ. اﺳﺖ
ﺗـﻮارث اﻳـﻦ ﺑﻴﻤـﺎري ﺑـﻪ ﺻـﻮرت اﺗﻮزوﻣـﺎل . ﺑﺎﺷﺪژﻧﺘﻴﻚ ﻣﻲ 
ﺳﺘﺨﻮان ﻫﻮﻣﺮوس ﻫﻢ در اﻳـﻦ ﺑﻴﻤـﺎران ا درﮔﻴﺮي (4و 3، 1).اﺳﺖ
ﻤــﻲ از ﻣﻮارد ﻫﻮﻣﺮوس ﻏﻴﺮﻃﺒﻴﻌﻲ ﺷﻮد ﻛﻪ در ﻧﻴ ﻣﺸﺎﻫﺪه ﻣﻲ 
ﻣﻮارد اﺻﻼ وﺟﻮد ﻧﺪارد، ﻛﻪ در اﻳـﻦ ﺣﺎﻟـﺖ ﺑـﻪ % 5 و در اﺳﺖ
  ﻫــﺎي اﺳﻜﻠـﺖ در اﻧﺪام ﺎﻟﻔﻮرﻣﺎﺳﻴﻮن ﻣ.ﺪـﮔﻮﻳﻨ آن ﻓﻮﻛﻮﻣﻠﻴﺎ ﻣﻲ
  
  
  ﭼﻜﻴﺪه 
ﻫﻴﭙـﻮﭘﻼزي ﻳـﺎ ﻧﺒـﻮدن دو ﻃﺮﻓـﻪ و ﺑﺎ ﻛـﺎﻫﺶ ﭘﻼﻛـﺖ ( iidaR tnesbA-ainepotycobmorhT)RAT    ﺳﻨﺪرم 
اﻳﻦ ﺳـﻨﺪرم ﺑﻴﻤـﺎري . ﻫﺎي ﺑﻴﻤﺎر ﻃﺒﻴﻌﻲ ﻫﺴﺘﻨﺪ ﺳﺎﻳﺮ اﻧﺪام . ﺷﻮدادﻳﻮس در زﻣﺎن ﻧﻮزادي ﻣﺸﺨﺺ ﻣﻲ اﺳﺘﺨﻮان ر 
آﮔﻬﻲ ﺑﻴﻤﺎري ﺑﻪ ﺷﺪت ﺧـﻮﻧﺮﻳﺰي در ﻣـﺎه اول رﺳﺪ، ﭘﻴﺶ ﻧﺎدري اﺳﺖ ﻛﻪ ﺑﻪ ﺻﻮرت اﺗﻮزوﻣﺎل ﻣﻐﻠﻮب ﺑﻪ ارث ﻣﻲ 
ﻴﻤﺎر در زﻣﺎن ﻧـﻮزادي  ﺑ 3ﻫﺮ . ﺷﻮﻧﺪ ﻣﻌﺮﻓﻲ ﻣﻲ RAT ﻛﻮدك ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﺳﻨﺪرم 3در اﻳﻦ ﻣﻘﺎﻟﻪ . زﻧﺪﮔﻲ ﺑﺴﺘﮕﻲ دارد 
ﺎﻋﺪ ﻫﻴﭙﻮﭘﻼﺳـﺘﻴﻚ ﻣﻠﻴﺎي دو ﻃﺮﻓﻪ اﺳﺘﺨﻮان اﻧﺪام ﻓﻮﻗﺎﻧﻲ، ﺳﺎﻋﺪ ﻛﻮﺗﺎه و ﻣﻨﺤﻨﻲ ﺷـﻜﻞ و ﺳ ـو ﺗﻮﻟﺪ ﻣﻴﻜﺮو و در ﺑﺪ 
 ﻛﻮدك در زﻣﺎن ﻧﻮزادي 3ﻫﺮ .  اﺳﺖRATﻢ ﻫﻤﺮاه ﺑﺎ ﺗﺮوﻣﺒﻮﺳﻴﺘﻮﭘﻨﻲ ﺷﺪﻳﺪ ﻧﺸﺎن دﻫﻨﺪه ﺳﻨﺪرم اﻳﻦ ﻋﻼﻳ. داﺷﺘﻨﺪ
ﺑـﺮاي . ﺑﺨﺶ دارﻧـﺪ  ، وﻟﻲ در ﺣﺎل ﺣﺎﺿﺮ وﺿﻊ ﻋﻤﻮﻣﻲ رﺿﺎﻳﺖﻫﺎي ﻣﺘﻌﺪد داﺷﺘﻨﺪ ﺳﺎل اول زﻧﺪﮔﻲ ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي 1و 
  .   ﺷﻮﻧﺪ  ﺑﻴﻤﺎر دﻳﮕﺮ ﻧﻴﺰ زﻧﺪه ﻫﺴﺘﻨﺪ و ﭘﻴﮕﻴﺮي ﻣﻲ2 ﺳﺎﮔﻲ ﭘﺮوﺗﺰ ﺗﻌﺒﻴﻪ ﺷﺪ و 7ﺑﻴﻤﺎر اول در ﺳﻦ 
           
  ﻣﺎﻟﻔﻮرﻣﺎﺳﻴﻮن اﺳﻜﻠﺖ – 3    ﻧﺒﻮدن رادﻳﻮس – 2     ﺮوﻣﺒﻮﺳﻴﺘﻮﭘﻨﻲﺗ – 1:    ﻫﺎ ﻛﻠﻴﺪواژه
    اﺗﻮزوﻣﺎل ﻣﻐﻠﻮب – 5      ﺳﻨﺪرم ﺗﺎر – 4                        
  38/21/4 :ﺗﺎرﻳﺦ ﭘﺬﻳﺮش، 38/7/72:ﺗﺎرﻳﺦ درﻳﺎﻓﺖ
، ﺧﻴﺎﺑﺎن ﺷﺮﻳﻌﺘﻲ، ﺧﻴﺎﺑﺎن ﻇﻔﺮ، داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﻜﻲ و ﺧﺪﻣﺎت (ع)ﻫﺎي ﺧﻮن و اﻧﻜﻮﻟﻮژي ﻛﻮدﻛﺎن، ﺑﻴﻤﺎرﺳﺘﺎن ﺣﻀﺮت ﻋﻠﻲ اﺻﻐﺮ اﺳﺘﺎدﻳﺎر و ﻓﻮق ﺗﺨﺼﺺ ﺑﻴﻤﺎري(I
  .(ولﻣﻮﻟﻒ ﻣﺴﺆ*)ﺘﻲ ـ درﻣﺎﻧﻲ اﻳﺮان، ﺗﻬﺮان، اﻳﺮانﺑﻬﺪاﺷ
، ﺧﻴﺎﺑﺎن ﺷﺮﻳﻌﺘﻲ، ﺧﻴﺎﺑﺎن ﻇﻔﺮ، داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﻜﻲ و ﺧﺪﻣﺎت (ع)ﻫﺎي ﺧﻮن و اﻧﻜﻮﻟﻮژي ﻛﻮدﻛﺎن، ﺑﻴﻤﺎرﺳﺘﺎن ﺣﻀﺮت ﻋﻠﻲ اﺻﻐﺮ اﺳﺘﺎد و ﻓﻮق ﺗﺨﺼﺺ ﺑﻴﻤﺎري( II
  .ﺑﻬﺪاﺷﺘﻲ ـ درﻣﺎﻧﻲ اﻳﺮان، ﺗﻬﺮان، اﻳﺮان
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ﺗﻴﺒﻴـﺎ، ( ﭼـﺮﺧﺶ)ﻫﻴـﭗ، ﺗﻮرﺳـﻴﻮنﺟـﺎﻳﻲ  ﺗﺤﺘـﺎﻧﻲ ﻣﺜـﻞ ﺟﺎﺑـﻪ
( ﺗﺘﺮاﻓﻮﻛـﻮﻣﻠﻲ ) اﻧﻜﻠﻴﻮزﻳﺲ زاﻧﻮ و ﻫﻴﭙﻮﭘﻼزي ﻳﺎ آﭘﻼزي ﻓﻤـﻮر 
   (1).ﻫﻢ در ﻣﻮاردي ﻣﺸﺎﻫﺪه ﺷﺪه اﺳﺖ
ﻫـﺎي  ﻢ ﻛﻠﻴﻨﻴﻜـﻲ و ﻫﻤـﺎﺗﻮﻟﻮژي، ﻳﺎﻓﺘـﻪ    در اﻳـﻦ ﻣﻘﺎﻟـﻪ، ﻋﻼﻳـ
ﮕﻴ ــﺮي ﺑﻴﻤ ــﺎران ﻣﺒ ــﺘﻼ ﺑ ــﻪ ﻴرادﻳﻮﻟ ــﻮژي و ﻧﺤــﻮه درﻣ ــﺎن و ﭘ 
  . ﺷﻮد ﺗﺎر ﻣﻄﺮح ﻣﻲ ﺳﻨﺪرم
  
  ﻣﻌﺮﻓﻲ ﺑﻴﻤﺎر 
 ﺧﺎﻧﻮاده ﺑﻮد ﻛﻪ  ﻣﺎﻫﻪ و ﻓﺮزﻧﺪ دوم 5ﺑﻴﻤﺎر دﺧﺘﺮ : ﺑﻴﻤﺎر اول     
ﭘﺲ از ﺑﺮرﺳﻲ، . اﺷﺘﻬﺎﻳﻲ ﻣﺮاﺟﻌﻪ ﻛﺮده ﺑﻮد ﺑﺎ آﻧﻤﻲ، ﻣﻠﻨﺎ و ﺑﻲ 
در ﺑﺪو . ﻮﭘﻨﻲ ﻧﻴﺰ ﻣﺸﺎﻫﺪه ﺷﺪ در آزﻣﺎﻳﺸﺎت ﺑﻴﻤﺎر ﺗﺮوﻣﺒﻮﺳﻴﺘ 
 ﺑـﻪ ﺷـﻜﻞ ﻋـﺪم وﺟـﻮد اﺳـﺘﺨﻮان  آﻧﻮﻣﺎﻟﻲ اﻧـﺪام ﻓﻮﻗـﺎﻧﻲ ﺗﻮﻟﺪ
رادﻳﻮس و اوﻟﻨﺎ ﺟﻠﺐ ﻧﻈﺮ ﻛﺮد و ﺑﺮ روي ﭘﻮﺳﺖ ﺑﻴﻤﺎر ﭘﺘـﺸﻲ 
. ﻣﻌﺎﻳﻨـﻪ ﻗﻠـﺐ و ﻛﻠﻴـﻪ ﻃﺒﻴﻌـﻲ ﺑـﻮد . ﺷﺪﭘﻮرا ﻣﺸﺎﻫﺪه ﻣﻲ رو ﭘﻮ 
اﻧﺪام ﺗﺤﺘﺎﻧﻲ ﻧﺮﻣﺎل ﺑﻮد . ﻓﻮﻛﻮﻣﻠﻴﺎ در اﻧﺪام ﻓﻮﻗﺎﻧﻲ ﻣﺸﻬﻮد ﺑﻮد 
در ﻫــﺮ  01/000ﺮ از ﻫ ــﺎ ﻛﻤﺘ ــآزﻣﺎﻳ ــﺸﺎت ﺗﻌ ــﺪاد ﭘﻼﻛــﺖ در و 
در ﻣﻐﺰ اﺳﺘﺨﻮان ﻓﻘﻂ رده ﻣﮕﺎﻛﺎرﻳﻮﺳﻴﺖ . ﺑﻮدﻣﺘﺮ ﻣﻜﻌﺐ  ﻣﻴﻠﻲ
اي اﺳـﺖ  ﺳـﺎﻟﻪ 9در ﺣﺎل ﺣﺎﺿﺮ ﺑﻴﻤﺎر دﺧﺘﺮ . ﻛﺎﻫﺶ ﻳﺎﻓﺘﻪ ﺑﻮد 
  . ﻛﻪ ﺑﺮاي وي ﭘﺮوﺗﺰ ﺗﻌﺒﻴﻪ ﺷﺪه اﺳﺖ
اي ﺑـﻮد ﻛـﻪ ﺑـﻪ   روزه54ﺑﻴﻤﺎر ﺷﻴﺮﺧﻮار دﺧﺘـﺮ : ﺑﻴﻤﺎر دوم     
در . ﻋﻠﺖ ﭘﺘﺸﻲ و ﭘﻮرﭘﻮرا در ﺳﺮﺗﺎﺳﺮ ﺑﺪن ﻣﺮاﺟﻌﻪ ﻛﺮده ﺑـﻮد 
در . اﻧـﺪام ﻓﻮﻗـﺎﻧﻲ ﺷـﺪه ﺑﻮدﻧـﺪ ﺑﺪو ﺗﻮﻟـﺪ ﻣﺘﻮﺟـﻪ ﻓﻮﻛﻮﻣﻠﻴـﺎي 
، در ﻫـﺎ ﻧﺮﻣـﺎل ﮔـﺰارش ﺷـﺪه ﺑـﻮد  ، ﻛﻠﻴـﻪﺳـﻮﻧﻮﮔﺮاﻓﻲ ﺷـﻜﻢ
ﻣﺘﺮ ﻣﻜﻌﺐ در ﻫﺮ ﻣﻴﻠﻲ  00023ﻫﺎ آزﻣﺎﻳﺸﺎت ﺑﻴﻤﺎر ﺗﻌﺪاد ﭘﻼﻛﺖ 
 ﺑﺮاي ﺑﻴﻤﺎر ﻣﻄﺮح RATﻢ ﻓﻮق، ﺗﺸﺨﻴﺺ ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ ﻋﻼﻳ . ﺑﻮد
.  رده ﻣﮕﺎﻛﺎرﻳﻮﺳﻴﺖ ﻛـﺎﻫﺶ ﻳﺎﻓﺘـﻪ ﺑـﻮد ،در ﻣﻐﺰ اﺳﺘﺨﻮان . ﺷﺪ
اي اﺳـﺖ ﻛـﻪ ﻫﻨـﻮز ﺗﺤـﺖ  ﺳـﺎﻟﻪ 4ﺮ در ﺣﺎل ﺣﺎﺿﺮ ﺑﻴﻤﺎر دﺧﺘ 
  . ﻋﻤﻞ ﺟﺮاﺣﻲ ﻗﺮار ﻧﮕﺮﻓﺘﻪ اﺳﺖ
اي ﺑﻮد ﻛﻪ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ اﺳﻬﺎل  ﻣﺎﻫﻪ 1ﺮ ــﺎر ﭘﺴ ــﺑﻴﻤ: ﺑﻴﻤﺎر ﺳﻮم     
ﻲ، ﭘﻮرﭘـﻮرا و ــﻪ وي ﭘﺘـﺸـــدر ﻣﻌﺎﻳﻨ. ﻮدـــﻣﺮاﺟﻌـﻪ ﻛـﺮده ﺑ
ﺪن و ﻓﻮﻛﻮﻣﻠﻴﺎي اﻧﺪام ﻓﻮﻗﺎﻧﻲ ﻣﺸﺎﻫﺪه ــاﻛﻴﻤﻮز در ﺳﺮﺗﺎﺳﺮ ﺑ 
در  01/000ﺮ از ﻤﺘ ـﻫـﺎ ﻛ  ﭘﻼﻛﺖﺗﻌﺪاد در آزﻣﺎﻳﺸﺎت ﺑﻴﻤﺎر . ﺷﺪ
در . ، ﻣﻌﺎﻳﻨـﻪ ﻗﻠـﺐ و ﻛﺒـﺪ ﻧﺮﻣـﺎل ﺑـﻮد ﻮدــﺑﻣﺘﺮ ﻣﻜﻌﺐ ﻫﺮ ﻣﻴﻠﻲ 
ﻣﻐـــﺰ اﺳـــﺘﺨﻮان ﻫﻴﭙـــﺮﭘﻼزي رده ارﻳﺘﺮوﻳﻴـــﺪ و ﻧﺒـــﻮدن 
در ﺣﺎل ﺣﺎﺿﺮ ﺑﻴﻤﺎر ﭘـﺴﺮ . ﻛﺮدﻣﮕﺎﻛﺎرﻳﻮﺳﻴﺖ ﺟﻠﺐ ﺗﻮﺟﻪ ﻣﻲ 
  . اي ﺑﺎ ﺣﺎل ﻋﻤﻮﻣﻲ ﺧﻮب اﺳﺖ  ﺳﺎﻟﻪ4
  
  ﺑﺤﺚ
 ارث ﻪﺑ ــﻪ ﺻ ــﻮرت اﺗﻮزوﻣ ــﺎل ﻣﻐﻠ ــﻮب ﺑ  ــ RAT    ﺳ ــﻨﺪرم 
ﻛـﺎﻫﺶ دو ﻃﺮﻓـﻪ ﻃـﻮل اﻧـﺪام ﻓﻮﻗـﺎﻧﻲ ﻛـﻪ ﺷـﺎﻣﻞ . رﺳـﺪ ﻣـﻲ
ﺑﺎﺷــﺪ ﺳــﺒﺐ ﺷــﺪه ﻛ ــﻪ   ﺑ ــﺎزو ﻣ ــﻲﻫ ــﺎي ﺳــﺎﻋﺪ و اﺳــﺘﺨﻮان
اي ﺑﻪ ﻃﻮر ﻣـﺴﺘﻘﻴﻢ ﺑـﻪ دﺳـﺖ ﺑـﺎ اﻧﮕـﺸﺘﺎن ﺳـﺎﻟﻢ  ﺷﺎﻧﻪ ﻛﻤﺮﺑﻨﺪ
   (3).ﻣﺘﺼﻞ ﺑﺎﺷﺪ
 ﻣـﻮرد آن 002اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎري ﺳﻨﺪرم ﻧﺎدري اﺳﺖ ﻛﻪ ﺑﻴﺶ از     
 ﺗﺸﺨﻴﺺ اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎري ﻣﻌﻤـﻮﻻً در . در ﺟﻬﺎن ﮔﺰارش ﺷﺪه اﺳﺖ 
ﺧـﺼﻮﺻﻴﺎت ﺑـﺎﻟﻴﻨﻲ ﺑﻴﻤـﺎري ﻫﻤـﺮاه ﺑـﺎ . زﻣـﺎن ﺗﻮﻟ ـﺪ اﺳـﺖ
ﻇﺎﻫﺮ ﺑﻴﻤﺎران ﻣﺒﺘﻼ . ﺗﺮﻣﺒﻮﺳﻴﺘﻮﭘﻨﻲ ﺗﺄﻳﻴﺪ ﻛﻨﻨﺪه ﺗﺸﺨﻴﺺ اﺳﺖ 
 81ا از آﻧﻤـﻲ ﻓـﺎﻧﻜﻮﻧﻲ و ﺗﺮﻳﺰوﻣـﻲ رﻬـﺎ ، آﻧ RATﺑﻪ ﺳـﻨﺪرم 
اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران ﻓﺎﻗﺪ اﺳﺘﺨﻮان رادﻳﻮس ﻫﺴﺘﻨﺪ وﻟﻲ . ﻛﻨﺪﺗﻔﻜﻴﻚ ﻣﻲ 
ﺮ اﻧﮕﺸﺖ ﺷﺴﺖ دارﻧـﺪ، در ﺣـﺎﻟﻲ ﻛـﻪ در ﺳـﻨﺪرم ﻓـﺎﻧﻜﻮﻧﻲ اﮔ ـ
اﺳﺘﺨﻮان رادﻳﻮس وﺟﻮد ﻧﺪاﺷﺘﻪ ﺑﺎﺷﺪ اﺳـﺘﺨﻮان ﺷـﺴﺖ ﻫـﻢ 
، ﻫﻴﭙﻮﭘﻼزي رادﻳﻮس ﻣـﺸﺎﻫﺪه 81 وﺟﻮد ﻧﺪارد و در ﺗﺮﻳﺰوﻣﻲ 
   (4).ﺷﻮد ﻣﻲ
اﻳﻦ ﻛﻮدﻛﺎن اﻏﻠﺐ در ﻣﻮﻗـﻊ ﺗﻮﻟـﺪ ﺧـﻮﻧﺮﻳﺰي دارﻧـﺪ ﻛـﻪ در     
 ﻫﻔﺘـﻪ اول ﻣﻮارد ﺑﻪ ﺻـﻮرت ﭘﺘـﺸﻲ و اﺳـﻬﺎل ﺧـﻮﻧﻲ در % 06
ارد در ﻣـﻮ % 59 ﺑـﻴﺶ از ﺧـﻮﻧﺮﻳﺰي . ﺷـﻮد زﻧﺪﮔﻲ ﻣﺸﺎﻫﺪه ﻣﻲ 
آﮔﻬـﻲ ﺑﻴﻤـﺎر در ﻃـﻮل  ﭘﻴﺶ (3).ﺷﻮد ﻣﺎﻫﮕﻲ ﻣﺸﺨﺺ ﻣﻲ 4ﺳﻦ 
اﻣـﺎ ﭘـﺲ . ﻫﺎي اول زﻧﺪﮔﻲ ﺑﻪ ﺷﺪت ﺧﻮﻧﺮﻳﺰي ارﺗﺒﺎط دارد  ﻣﺎه
   (4).ﺷﻮد  ﺳﺎل، ﺑﻬﺒﻮدي ﺣﺎﺻﻞ ﻣﻲ1از ﮔﺬﺷﺖ 
ﺗﺮوﻣﺒﻮﭘـــﻮﻳﺘﻴﻦ ﻛـــﻪ از ﺧـــﺎﻧﻮاده ﻓﺎﻛﺘﻮرﻫـــﺎي رﺷـــﺪ     
ﺳـ ــﺎزﻫﺎي ﻫﻤﺎﺗﻮﭘﻮﻳﺘﻴـ ــﻚ اﺳـ ــﺖ و رﺷـ ــﺪ و ﺗﻤـ ــﺎﻳﺰ ﭘـ ــﻴﺶ 
ﻛﻨـﺪ، در ﺳـﺮم اﻳـﻦ ﺑﻴﻤـﺎران  ﻲ ﻣـﻲﻣﮕﺎﻛﺎرﻳﻮﺳـﻴﺖ را ﭘـﺸﺘﻴﺒﺎﻧ
ﺦ ﺗﺮوﻣﺒﻮﺳــﻴﺘﻮﭘﻨﻲ، ﻋــﺪم ﭘﺎﺳــﻋﻠــﺖ . ﻳﺎﺑــﺪ اﻓــﺰاﻳﺶ ﻣــﻲ
   (5). اﺳﺖﻫﺎ ﺑﻪ ﺗﺮوﻣﺒﻮﭘﻮﻳﺘﻴﻦ ﻣﮕﺎﻛﺎرﻳﻮﺳﻴﺖ
 ﻣــــﻮرد 6 ،7991ﻦ ــــــﺎ ژوﺋــــــ ﺗ6791ﻞ ــــــاز آورﻳ    
ﺎر ــﺪه دﭼ ــﺪ ﺷ ــﻮزاد ﻣﺘﻮﻟ ــ ﻧ 76952 از ﻣﻴﺎن RATﺪرمــﺳﻨ
  ﺗﻮﺳـﻂﻮزاد زﻧـﺪهـــ ﻧ8631341ﻦ ـــﻮن در ﺑﻴـــﻣﺎﻟﻔﻮرﻣﺎﺳﻴ
 ﻪ ﻣﺎﻟﻔﻮرﻣﺎﺳﻴـ ـــﻮن ﻣ ــﺎدرزادي در اﺳ ــﭙﺎﻧﻴﺎ ـ ـــﺰ ﻣﻄﺎﻟﻌـ ـــﻣﺮﻛ
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)Spanish Collaborative study of congenital malformations= ECEMC (
ﺖـﺳا هﺪـﺷ شراﺰـﮔ .ـﻴﻣﺰا يرﺎـﻤﻴﺑ ﻦـﻳا ﺲﻧاﺪﻴﺴـﻧا ن42 رد 
000/100 ﺮﺘﺧد ﻪﺑ ﺮﺴﭘ يﻼﺘﺑا ﺖﺒﺴﻧ ﻪﻛ ﺖﺳا هﺪﻧز دازﻮﻧ 1/1 
ﺖﺳا.)6(   
    ﺎــﺳ رد صﻮﺼــﺧ ﻪــﺑ ،نﺎــﻣرد ﺰﻳﻮــﺠﺗ ﻲﮔﺪــﻧز لوا ل
هدرواﺮﻓ  ﺖﺳا ﻲﻧﻮﺧ يﺎﻫ.)4 و7( مرﺪﻨﺳ TAR ﻲﻣ ار  ﻞـﺒﻗ ناﻮـﺗ
 ﻟﻮﺗ زاــ ﺑ ﺪ ـــ ﻠﻴﺳو ﻪ ـــ ﻓاﺮﮔﻮﻧﻮﺳ ﻪ ـــ داد ﺺﻴﺨﺸـﺗ ﻲ.)1 و4( رد 
 ﻲﻤﻧ ﺖﻓﺎﻳ ﺖﻴﺳﻮﻳرﺎﻛﺎﮕﻣ نارﺎﻤﻴﺑ ﻦﻳا ناﻮﺨﺘﺳا ﺰﻐﻣ ﻲـﻟو دﻮﺷ
ﻻﻮﻠﺳ ﻳوﺮﺘﻳرا و ﺪـﻴﻳﻮﻠﻴﻣ هدر و هدﻮﺑ لﺎﻣﺮﻧ ﻪﺘﻳر ﺎـﻳ لﺎـﻣﺮﻧ ﺪـﻴ
ﺖﺳا ﻪﺘﻓﺎﻳ ﺶﻳاﺰﻓا.)4(   
    Wein blast ياﺮﺑ 1 ،مرﺪﻨﺳ ﻦﻳا ﻪﺑ ﻼﺘﺒﻣ نارﺎﻤﻴﺑ زا درﻮﻣ 
ﺖﺳا هداد مﺎﺠﻧا ﻢﺣر ﻞﺧاد رد ﺖﻛﻼﭘ ﻖﻳرﺰﺗ .  
    Marran رد ار ﺮﻴﻣ و گﺮﻣ ناﺰﻴﻣ ،4 ﻲﮔﺪﻧز لوا لﺎﺳ 38 %
 ﺖــ ﺳا هدﺮــﻛ شراﺰــ ﮔ.)1 ( ﻪــﺑ ﻲﺑﻮــﺧ ﻞــ ﻤﺤﺗ نارﺎــﻤﻴﺑ ﻦــﻳا
 ﻲـﻣ نﺎﺸـﻧ ﺪـﻟﻮﺗ لوا لﺎﺳ زا ﺲﭘ ﻲﻨﭘﻮﺘﻴﺳﻮﺒﻣوﺮﺗ و ﺪـﻨﻫد رد
 ﺰـﻟ ترﻮﺻ ﻳوﺮﺘـﺳا ﺎـﺑ نﺎـﻣرد ﻪـﺑ ،مو ﺦـﺳﺎﭘ بﻮـﺧ ﻲـﻠﻴﺧ ﺪﻴ
ﻲﻣ ﺪﻨﻫد.)1( Adcyokunu نارﺎﻜﻤﻫ و 5 نارود رد ﻪﻛ ار درﻮﻣ 
 ﺪـﻧدﻮﺑ هﺪـﺷ ﻒﻠﺗ يﺰﻳﺮﻧﻮﺧ زا ﻲﺷﺎﻧ ضراﻮﻋ ﺖﻠﻋ ﻪﺑ يدازﻮﻧ
هدﺮﻛ شراﺰﮔ ﺪﻧا.)1(   
     ﺮﻫ3 ﺪﻨﺘﺷاد ﻲﺑﻮﺧ ﺪﺷر هﺪﺷ ﻲﻓﺮﻌﻣ رﺎﻤﻴﺑ  . زا ﻲـﻜﻳ ياﺮـﺑ
 ﻦﺳ رد نارﺎﻤﻴﺑ7 و ﺪﺷ ﻪﺘﺷاﺬﮔ ﺰﺗوﺮﭘ ﻲﮕﻟﺎﺳ  2 ﺮـﮕﻳد رﺎـﻤﻴﺑ 
ﺪﻨﺘﺴﻫ ﻢﻟﺎﺳ و هﺪﻧز ﺰﻴﻧ .  
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Abstract 
    TAR syndrome (thrombocytopenia-Absent Radii) is characterised by the neonatal onset thrombocytopenia and bilateral 
absence or hypoplasia of the radii with normal organs. This syndrome is a rare hereditary condition with a recessive 
autosomal character. During the first months of life, prognosis is related to the severity of hemorrhage. This paper focuses 
on three infants who suffered from Thrombocytopenia-Absent Radii(TAR) syndrome. All cases revealed bilateral micromelia 
of upper limbs, short and radially curved fore arms and hypoplastic arms at birth. These symptoms as well as severe 
thrombocytopenia confirmed the clinical diagnosis of Thrombocyopenia-Absent Radii(TAR). All three cases had multiple 
hemorrhages in neonatal period and also in the first year of their lives, however, they are in good condition right now. One 
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